ANOMALIES
CONSTITUTIONNELLES
DE LA CAGE THORACIQUE

APPROCHE PNEUMOLOGIQUE




DEFORMATION DU PLASTRON
STERNO-CHONDRO-COSTALE

PAROI ANTERIEURE DU THORAX

Dépression : PECTUS EXCAVATUM (funnel chest) =90%
Protusion : PECTUS CARINATUM (keel ou pigeon chest)
PECTUS ARCUATUM : forme mixte

protrusion manubrium sternal et 2 premiers cartilages
costaux et d épression sternale sous -jacente

FENTE STERNALE (cleft sternal)




AUTRES

Anomalie de la paroi musculaire :
SD DE POLAND

The Internet Journal of Orthopedic Surgery . 2009

Anomalies costales :
SYNOSTOSE COSTALE

SYNDROME DE JEUNE
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PECTUS EXCAVATUM

1/300 naissances

4a5 /1
15- 40% formes familiales

|diopathique

Association possible a maladie g énétique .
Sd de Marfan, Sd de Noonan, Sd de Holt -Oram, ostéogénese
imparfaite,

Secondaires :
Hypoplasie pulmonaire (hernie dia), ag énésie pulmonaire
Acquis par tirage chronique (obstruction VARS chron ique)

Kotzot J Pediatr Surg 2009




DEFINITION PE

Dépression sternale :
De profondeur variable
Sym étrique ou non
Respectant ou non le manubrium
Au maximum = contact avec rachis dorsal

Hypoth eses physiopathologiques :
Anomalie de la croissance cartilagineuse

Anomalie li ée au collag ene ?

Pas d’'hypertrophie de longueur des cartilages costaux
Nakaoka J Pediatr Surg 2010




EVOLUTION NATURELLE

PE présent a la naissance :
Am élioration ou disparition avant 1 an dans 2/3 cas
Am élioration possible jusqu 'a 6 ans

Entre 13 et 21 ans:
Inchang é dans 69 % des cas
Aggravation dans 31 % des cas

Humphreys J Thorac Cardiovasc Surg 1980




CONSEQUENCES PE

ESPACE PREVERTEBRAL

INDEX DE HALLER

THORACIC TRANSVERSE DIAMETER

INDEX = TRANSVERSE / AP
(NORMAL 2.56 +/-0.35 SD)
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Restrepo Radiographics 2009

NORMAL : 2,56 +/- 0.35

Mueller J Pediatr Surg 2008




CONSEQUENCES PE

ESPACE PREVERTEBRAL

Déplacement vers la gauche et rotation axiale du
caeur : corr élé a index Haller

+/- compression ventricule droit
+/- compression auricule droit

+ marqu ée en position debout ou assis

Chu NEJM 2010




CONSEQUENCES PE

Voies aériennes ?

Forme s évere :
Dyskin ésie trach éale ou TM
Compression possible TSG

Risque de pneumopathie

Croissance pulmonaire ?

Chu NEJM 2010




CONSEQUENCES
l | ) CARDIO-RESPIRATOIRES

CLINIQUE :
Retentissement psychologique

Evitement du sport et des vestiaires
Fatigabilit €, dyspn ée d’effort
Douleurs thoraciques basses
Palpitations




CONSEQUENCES
CARDIO-RESPIRATOIRES

Intol érance a l'effort : 64 %
Faible endurance : 63 %

Dyspn ée d’effort : 62 %

Douleur thoracique al'exercice : 51 %
Douleur thoracique en dehors effort : 32 %
Asthme : 21 %

Infections VARI prolong ées/fréequentes : 13 %
Pneumopathie : 11 %

Kelly Sem Pediatr Surg 2008




CONSEQUENCES
RESPIRATOIRES

Fonction respiratoire :

Anomalies des volumes mobilisables
N  Moyenne Ecart type

CVF 307 920 % 81-98

VEMS 305 89 % 79-96

VEMS/CVF 305 36 % 81-91
DEM25-75 303 85 % 69-100

CPT 217 94 % 85-102
VR 218 111 % 86-133
Kelly Sem Pediatr Surg 2008




CONSEQUENCES
CARDIAQUES

Association prolapsus mitral :
20 % (jusque 65 % dans certaines s éries)
Directement li é a la compression sternale

Troubles du rythme cardiaque : 16 %
Bloc auriculo -ventriculaire (grade 1)
Bloc de branche droit
Wolf Parkinson White

Anomalie volume éjection systolique a l|'effort :

18,5% si PE contre 51 % chez sujets normaux
Bevegard Acta Med Scand 1962




CONSEQUENCES
CARDIO-RESPIRATOIRES

EPREUVE D'EFFORT : 32 patients (age moyen : 25,9 ans)
de |'aptitude a érobie
Ni corr élée aux anomalies EFR, ni index Haller

4 GROUPES .
EFX normale (12,5 %)

Limitation cardiaque (16 %) (pouls d 'O2) : compression
cavit és droites,  VES en position assise

Recrutement ventilatoire inadapt é (56%): FRsans V;

Alt ération des échanges gazeux (16%) . réouverture FOP
Cavestri Rev Mal Respir 2010




PECTUS EXCAVATUM

Evolution apr es chirurgie
subjective de la fatigabilit ¢é d’effort
VES a l'effort, apr es intervention de Ravitch
Disparition prolapsus mitral 50 %
CPT apres Ravitch

VEMS apres ablation barre de la technique de
Nuss ?

Johnson J Pediatr 2008
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Intervention de Ravitch Technique de( Nuss




AUTRES MALFORMATIONS
DE LA PAROI ANTERIEURE
DU THORAX




PECTUS CARINATUM

1/1500 naissances

4 /1
Association scoliose 30%
Peu retentissement respiratoire

Douleur thoracique
Traumatisme thoracique fr équent
Intol érance a |'effort ~10 %

Colombani Thorac Cardiovasc Surg 2009




FENTE STERNALE

0,15 % des malformations paroi ant érieure du
thorax Acastello J Pediatr Surg 2003

Partielle ou totale (ag énésie)

Associations :
Laparoschisis

Pentalogie de Cantrell
(hernie supra -ombilicale, défect diaphragme ant érieur

et p éricarde, fente sternale, cardiopathie)

Chirurgie pr écoce :
Protection cardiaque
Et respiratoire (risque infectieux)

Engum Sem Pediatr Surg 2008




SYNDROME DE POLAND

Ageénésie/ hypoplasie unilat érale du grand pectoral
1/30 000 naissances

2 /1

Association a:
Hypoplasie, d éformation de la main homolat érale
Atteinte du mamelon
Hémi-vertebre
Malformation de Sprengel
(sur élévation cong énitale de | 'omoplate)




SYNDROME DE POLAND

Risque respiratoire chez jeune enfant si :
Mouvement paradoxal de la cage thoracique
Hernie pulmonaire a la man ceuvre de Valsalva
Ou désaturation au repos

Moir Sem Pediatr Surg 2008




AUTRES ANOMALIES
CONSTITUTIONNELLES
DE LA PAROI THORACIQUE




Dysplasie spondylo -thoracique
Syndrome d 'insuffisance
thoracique

Fusions costo -vertébrales étagées

Raccourcissement rachis dorsal, scoliose
croissance pulmonaire : CPT 28 -45%

Mortalit € ~50% la premi ere ann ée de vie

Adulte : qualit é de vie satisfaisante
Ramirez J Bone Joint Surg Am 2007

Dysostose spondylo -costale
 Atteinte moins étendue
* Mellleure pronostic

Turnpenny Gene reviews 2010




SYNDROME DE JEUNE
= DYSPLASIE THORACIQUE ASPHYXIANTE

Transmission AR

<1/100 000 naissances
Etroitesse extréme du thorax
Cotes br eves et horizontales

Association :
Anomalie 0s : bassin, 0s longs
Cholestase
Anomalie r énale

De Vries Eur J pediatr 2010
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